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【はじめに】
近年、聴覚検査法の発展に伴い、1)聴性脳幹反応 (auditory brainstem response:ABR) 無反応、 2)
外有毛細胞機能検査正常という 2 つの診断基準を満たす新しい概念の後迷路性難聴が提唱され、
audi tory neuropathy と呼ばれ注目されている。その障害部位は内有細胞から蛸牛神経までの聴覚経
路とされており、原因として新生児期の低酸素血症などの合併症や、蛸牛内有毛細胞のシナプス小
胞に局在する otoferlin(OTOF) 遺伝子異常などが報告されているが、約半数では原因が明らかでない。
稀な疾患であるとされてきたが、最近は感音難聴児における頻度が 7'"'-'11% といわれており、耳鼻咽
喉科医が見過ごすことの出来ない疾患となりつつあるものの、いまだ病態のほとんどが明らかとさ
れていなし、。
【目的】
本研究は、 auditory neuropathy 症例に対して脳磁図 (magnetoencephalography: MEG) を用いて
大脳皮質レベルで、の聴覚評価を行った新しい試みであり、いまだ未解明である auditory neuropathy 
の病態の究明を主題とした。また、 ABR 無反応を呈した前庭神経鞘腫症例との比較検討も行った口
【方法】
ABR にて無反応で、あった後迷路性難聴患者 (auditory neuropathy 3 症例、前庭神経鞘腫 8 症例)
に対して、 MEG を用いて、聴性誘発脳磁界のN100m反応の測定を行った。 N100m反応は、一側耳刺
激での両側大脳半球における反応の潜時・波形を中心に比較検討を行った。また、 ABR と MEG の結果
に上述の差異が生じる原因を解明するために、正常人において、刺激音を意図的にランダムにずら
して記録される ABR と MEG を比較した。
【結果l
auditory neuropathy 症例において、左右耳刺激において、両側大脳半球における N100m反応を
認めた。各耳刺激のN100m反応において、正常人よりも潜時の延長が認められるものの、対側大脳
半球での潜時は、同側大脳半球での潜時よりも短かった。この結果は、これまでの正常人での結果
と矛盾しなかった。一方、前庭神経鞘腫症例でも全例、患耳刺激で、のN100m反応を認めたが、 2 症
例で県Ij激同側大脳半球のN100m反応を認めなかった。その他、 1 症例で、刺激対側大脳半球に比較
し、同側大脳半球における潜時短縮を認めた。
??門
4
また、正常人において、人為的に刺激音にゆらぎを与えた際、 ABR に比較し、 MEG では加算波形へ
の影響が出にくいことが分かつた。
【考察】
日々の臨床において、純音聴力検査にて聴力が保たれているにもかかわらず語音明瞭度の著しい
低下を認め、会話が困難であると訴える症例に遭遇することは少なくない。 auditory neuropathy 
や前庭神経鞘腫などの後迷路性難聴を呈する疾患では、純音聴力関値が比較的保たれているにもか
かわらず、しばしば ABR 無反応を呈する。今回、 ABR 無反応を呈する代表的な二疾患につき、 MEG を
用いて大脳皮質レベルの聴覚評価を行った結果、 NI00m反応が全症例に認められた。
これら二疾患での ABR 無反応の原因のーっとして 蛸牛神経の同期障害が考えられ、その同期障
害の影響は MEG よりも、潜時の短い ABR でより大きく認められやすいと考えられた。 auditory
neuropathy 症例に対して MEG を用いた聴覚評価の報告はいまだなく、本研究はその病態究明の晴矢
といえる。更なる研究により、 MEG が聴力予後評価や、人工内耳埋め込み術の適応に有用となること
が期待される。
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本研究は、近年、注目されている auditory neuropathy について、脳磁図
(magnetoencephalography: MEG) を用いて大脳皮質レベルでの聴覚評価を行い、その未解明の
病態を明らかにしようとした新しい試みである。
研究の結果、 auditory neuropathy 症例において、左右耳刺激において、両側大脳半球におけ
る NI00m反応を認めた。各耳刺激のNI00m反応において、正常人よりも潜時の延長が認められ
るものの、対側大脳半球での潜時は、同側大脳半球での潜時よりも短かった。この結果は、これ
までの正常人での結果と矛盾しなかった。一方、前庭神経鞘腫症例でも全例、患、耳刺激での NI00
m反応を認めたが、 2 症例で刺激同側大脳半球のNI00m反応を認めなかった。その他、 1 症例
で、刺激対側大脳半球に比較し、同側大脳半球における潜時短縮を認めた。また、正常人におい
て、人為的に刺激音にゆらぎを与えた際、 ABR に比較し、 MEG では加算波形への影響が出にくい
ことが分かった。
これら 2 疾患での ABR 無反応の原因のーっとして、蛸牛神経の同期障害が考えられ、その同期
障害の影響は MEG よりも、潜時の短い ABR でより大きく認められやすいと考えられた。
aud i tory neuropa thy 症例に対して MEG を用いた聴覚評価の報告はいまだなく、本研究はその
病態究明の鳴矢といえる。更なる研究により、 MEG が聴力予後評価や、人工内耳埋め込み術の適
応に有用となることが期待される。
よって，本論文は博士(医学)の学位論文として合格と認める。
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